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Introducción
Las cardiopatías arritmogénicas son enfermedades genética-
mente determinadas, que producen daño progresivo del mio-
cardio, tienen una alta probabilidad de causar muerte súbita 
SRUDUULWPLDVFDUGLDFDV\VHPDQLÀHVWDQSRUORJHQHUDODQWHV
de los 35 años. La forma de presentación mejor conocida 
afecta principalmente al ventrículo derecho y se denomina 
displasia arritmogénica del ventrículo derecho, aunque en 
algunas oportunidades puede ocasionar también compromiso 
del ventrículo izquierdo. Debe sospecharse en todos los pa-
cientes jóvenes con un corazón aparentemente normal que 
sufran síncope asociado a taquicardia ventricular o muerte 
súbita arrítmica1.
Es una enfermedad de carácter autosómico dominante con 
penetración variable y expresión incompleta. Se observa con 
mayor frecuencia en el sexo masculino y pueden encontrarse 
antecedentes familiares en aproximadamente un 30 a 50% de 
los pacientes afectados. La edad al momento del diagnóstico 
es de 30 a 40 años. Su frecuencia varía ampliamente según 
ODVVHULHV\ODUHJLyQJHRJUiÀFDSHURVHFUHHTXHUHSUHVHQWD-
ría el 5% de las muertes súbitas en menores de 65 años y 
tendría una prevalencia que va de 1/2.000 a 1/10.0001.
Se caracteriza por una sustitución progresiva del miocardio 
SRUWHMLGRDGLSRVRRÀEURDGLSRVR(VWDLQÀOWUDFLyQFRQVWLWX\H
un sustrato para la inestabilidad eléctrica y lleva a arritmias 
auriculares y ventriculares; sin embargo, es la tendencia a 
producir arritmias ventriculares malignas y muerte súbita lo 
que explica la gravedad de esta enfermedad1.
Una de sus variedades, denominada queratodermia palmo-
plantar (enfermedad de Naxos), ha permitido estudiar en 
GHWDOOHVXÀVLRSDWRORJtD(VWHWLSRGHGLVSODVLDDUULWPRJpQLFD
es causado por una mutación en el gen de la placoglobina, 
cuyo producto es un componente de los desmosomas y las 
uniones celulares. En otros casos con presentación familiar se 
KDQLGHQWLÀFDGRDOWHUDFLRQHVGHODGHVPRSODTXLQD\GHOD
SODFRÀOLQD6HKDQLGHQWLÀFDGRWDPELpQRWUDVPXWDFLRQHV
presuntamente causantes de esta enfermedad en la placog-
lobina, así como en otros genes desmosómicos de la desmo-
colina 2 y la desmogleína 21. En la actualidad se considera 
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TXHODGLVIXQFLyQGHVPRVyPLFDHVODYtDÀQDOFRP~QHQOD
patogenia de casi todos los casos de displasia arritmogénica. 
La integridad estructural y funcional del tejido cardiaco se 
basa en los desmosomas, las uniones tipo adherens (uniones 
adherentes) y las uniones tipo gap (uniones estrechas) situa-
das en los discos intercalares. La integridad de los desmoso-
mas es necesaria para mantener el acoplamiento eléctrico y 
los mecanismos de señalización en la regulación del creci-
miento, la diferenciación y el desarrollo celulares1. Sin em-
bargo, algunos genes no desmosómicos se han asociado tam-
bién con casos de displasia arritmogénica, como mutaciones 
HQHOJHQGHO IDFWRUGHFUHFLPLHQWRWUDQVIRUPDGRUş
(TGFş3), que modula la expresión de las proteínas de contac-
to celular y el gen del receptor de rianodina 2 (RyR2)1.
/DPD\RUtDGHYHFHVHOSURFHVRGHUHHPSOD]RÀEURVRDIHF-
ta las áreas posterior e inferior del tracto de entrada del 
ventrículo derecho vecino a la válvula tricúspide, al infundí-
bulo anterior y al vértice cardiaco, formando lo que se cono-
ce como triángulo de la displasia. La enfermedad puede cau-
sar anomalías de la contracción generales o regionales, 
alteraciones de la función sistólica y diastólica del ventrículo 
derecho, formación de aneurismas y dilatación e hipocinesia. 
El tabique interventricular suele estar preservado, por lo cual 
las biopsias endomiocárdicas que generalmente se obtienen 
del septumDSLFDOSXHGHQQRVHUGLDJQyVWLFDV/DLQVXÀFLHQ-
cia cardiaca sintomática puede ser una manifestación de la 
displasia arritmogénica y la mayoría de veces se produce en 
estadios avanzados de la enfermedad. Esto se debe a que la 
enfermedad es progresiva y termina por producir también 
compromiso del ventrículo izquierdo1.
El electrocardiograma puede ser anormal, observándose 
algunas veces ondas T invertidas y ondas épsilon en las deri-
vaciones V1-V3. Las ayudas diagnósticas de mayor utilidad son 
la ecocardiografía y la resonancia magnética, para las cuales 
se han establecido algunos criterios diagnósticos precisos1.
En los pacientes con displasia arritmogénica, el implante 
GHGHVÀEULODGRUPHMRUDHOSURQyVWLFR\ODVXSHUYLYHQFLDVLVH
aplica a una población de alto riesgo y como prevención se-
cundaria. Sin embargo, los criterios para la selección óptima 
GHSDFLHQWHVSDUDHOLPSODQWHGHGHVÀEULODGRUFRPRSUHYHQ-
ción primaria de la muerte súbita, todavía no son claros en 
esta patología. Es de suponer que los estudios genéticos ten-
drán gran importancia en este aspecto en el futuro cercano, 
y permitirán detectar con prontitud los casos de alto riesgo 
arrítmico.
Utilidad del mapeo tridimensional
Los métodos recientes que permiten el mapeo tridimensional 
computarizado de las cavidades cardiacas, han sido de gran 
YDORUSDUDHOHVWXGLRGHODÀVLRSDWRORJtDGHHVWDHQIHUPHGDG
y para su tratamiento. Se ha observado que las cicatrices del 
YHQWUtFXORGHUHFKRLGHQWLÀFDGDVPHGLDQWHPDSDVHOHFWURDQD-
tómicos, corresponden a áreas de depleción miocárdica y 
están correlacionadas con los signos histopatológicos de atro-
ÀDPLRFiUGLFD\VXVWLWXFLyQÀEURDGLSRVD
Corrado et al.2 demostraron que los mapas de voltaje pue-
den ser útiles en el diagnóstico diferencial con otras arrit-
mias y las formas tempranas de la displasia arritmogénica. De 
hecho, en los pacientes con arritmias ventriculares origina-
das en el tracto de salida derecho y con ecocardiografías 
normales, la presencia de un área de regiones de bajo volta-
MHLGHQWLÀFyXQVXEJUXSRFRQDOWRULHVJRGHUHFXUUHQFLDGH
taquicardia ventricular e incluso de muerte súbita durante el 
seguimiento clínico3.
Wijnmaalen et al.4 informaron que los pacientes con taqui-
cardia ventricular derecha asociada a la presencia de cicatri-
ces, con o sin un diagnóstico de displasia establecido según 
los criterios del Task Force, tenían una tasa de recurrencia de 
taquicardia superior a la de los pacientes sin cicatrices elec-
WURDQDWyPLFDV7RGRVHVWRVGDWRVFRQÀUPDQTXHORVPDSDVGH
voltaje podrían ser un instrumento diagnóstico importante 
con implicaciones pronósticas y terapéuticas.
Otros autores recomiendan realizar biopsias endomiocár-
dicas guiadas por mapa tridimensional, debido a que esta 
herramienta permite delimitar las áreas enfermas de las 
sanas5,6.
La taquicardia ventricular en los casos de displasia arritmo-
génica, es el resultado de circuitos de reentrada relacionados 
con una cicatriz, de manera similar a lo que se observa en el 
contexto del paciente con infarto de miocardio. La ablación 
por catéter con mapas de voltaje del ventrículo derecho, 
mediante el empleo de técnicas de elaboración de mapas 
convencionales o electroanatómicos, puede aportar resulta-
dos favorables a corto plazo. Sin embargo, como consecuen-
cia de la progresión de la enfermedad, las recurrencias de las 
arritmias a partir de nuevos sustratos arritmogénicos son fre-
cuentes7.
En el plano endocárdico, las regiones con potenciales de 
bajo voltaje (< 1,5 mV), con larga duración y fraccionados se 
FRUUHODFLRQDQFRQSpUGLGDGHPLRFLWRV\UHHPSOD]RÀEURDGL-
SRVR\FRQÀUPDQFLUFXLWRVFUtWLFRVSDUDODWDTXLFDUGLDYHQ-
tricular8. La distribución endocárdica de estas cicatrices se 
extiende desde la válvula tricúspide y/o pulmonar a la pared 
libre del ventrículo derecho, y aunque pueden encontrarse 
en los aspectos septales de las regiones perivalvulares, no 
incluyen comúnmente el ápex9. Los mapas tridimensionales 
del ventrículo izquierdo muestran que cuando hay compromi-
so se localiza frecuentemente en las regiones perivalvulares9.
El compromiso epicárdico es común en esta patología y en 
general es más extenso que el endocárdico10. En este sentido, 
se recomienda que el umbral de detección de cicatriz sea de 
1 mV para mejorar la distinción respecto a la grasa epicárdi-
ca11. Se ha sugerido que la determinación del voltaje unipolar 
endocárdico puede predecir cicatrices epicárdicas y el um-
bral de < 5,5 mV se asocia con compromiso epicárdico12.
La técnica de ablación no está completamente establecida 
e incluye lesiones lineares que seccionan una cicatriz unién-
dola a regiones eléctricamente inertes (anillos valvulares, 
otra cicatriz), lesiones dirigidas a potenciales tardíos con ex-
tensión de 2-3 cm sobre esta zona o a la reciente técnica de 
descanalización10,13. En esta última se hace un mapeo de alta 
densidad en ritmo sinusal encontrando zonas de despolariza-
ción retardada que se hallan en el borde de la cicatriz y pue-
GHQVHUREMHWLYRGHODDEODFLyQÀJV\14.
Muchos autores consideran que las indicaciones actuales 
para la ablación por catéter en pacientes con displasia arrit-
mogénica son la presencia de taquicardia ventricular mono-
PyUÀFDELHQWROHUDGDFRQIRUPDVORFDOL]DGDVGHODHQIHUPH-
dad, siempre que no mejoren con la medicación, además de 
los casos de taquicardia ventricular de presentación frecuen-
te, incesante o que se relaciona con descargas múltiples por 
SDUWHGHXQGHVÀEULODGRULPSODQWDGR
86 C.A. Restrepo
Kusano et al.15 reportan ablaciones exitosas mediante la 
aplicación de radiofrecuencia en istmos críticos. Por su par-
te, Nair et al.16 y Della Bella et al.17 realizaron ablaciones 
exitosas induciendo taquicardias inestables desde el punto 
de vista hemodinámico, que lograron ser mapeadas por téc-
nica de no-contacto (Array, St. Jude Medical).
(QWpUPLQRVJHQHUDOHVVHSRGUtDDÀUPDUTXHWRGDVODVWpF-
nicas de ablación usadas en la taquicardia ventricular rela-
cionada con cardiopatía isquémica con infartos previos, son 
válidas para la ablación de la displasia arritmogénica, debido 
DODVVLPLOLWXGHVHQVXÀVLRSDWRORJtD(QWRGRFDVRHVWDVWpF-
nicas requieren mapeo tridimensional para su realiza-
ción9-11,13-22. Sin embargo, debido a la naturaleza progresiva 
de esta enfermedad, son comunes las recurrencias y la única 
terapia que puede aportar mejoría en la supervivencia de 
HVWRVSDFLHQWHVHVHOLPSODQWHGHXQGLVSRVLWLYRGHVÀEULODGRU
Recomendaciones
Clase I
 6HUHFRPLHQGDHOSURFHGLPLHQWRGHDEODFLyQGHDUULWPLDV
mediante mapeo tridimensional en pacientes con displasia 
arritmogénica que deban ser llevados a ablación por taqui-
cardia ventricular (nivel de evidencia C).
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